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Abstract PT 
O Edema de reperfusão pulmonar é uma complicação da cirurgia de 
tromboendarterectomia pulmonar – a única intervenção potencialmente curativa da 
hipertensão pulmonar tromboembólica crónica. Aqui descreve-se um caso de um doente 
do sexo feminino, com 46 anos à data do diagnóstico, que inicia quadro de dispneia de 
esforço e síncope, cuja AngioTC do tórax revelou tromboembolismo pulmonar dos 
ramos segmentares e subsegmentares. Fez-se o diagnóstico de Hipertensão Pulmonar 
Tromboembólica crónica e foi submetida a Tromboendarterectomia Pulmonar com 
sucesso em Papworth, tendo complicado com lesão de reperfusão pulmonar precoce 
com reintervenção e lesão de reperfusão pulmonar tardia com regressão do quadro. Na 
discussão do presente caso, é abordada a Hipertensão Pulmonar Tromboembólica 
Crónica com os aspetos da apresentação clínica, diagnóstico e a terapêutica.  
Palavras-Chave: Hipertensão; Pulmonar; Tromboembolismo; Crónico; Edema; 
Reperfusão 
Este trabalho exprime a opinião do autor e não da Faculdade de Medicina de Lisboa
Abstract EN 
Reperfusion pulmonary edema is a post-operative complication of the pulmonary 
thromboendarterectomy – the only potentially curative therapy for chronic 
thromboembolic pulmonar hypertension. In this work it is reported the case of a 46 
years old, at the time of the diagnosis, female who starts with progressive dyspnea and 
syncope, whose  computed tomographic pulmonar angiography revelead pulmonar 
thromboembolism of the segmental and subsegmental branches. The diagnosis of 
chronic thromboembolic pulmonar hypertension was established and she underwent a 
successful pulmonary thromboendarterectomy in   Papworth. It complicated in an early 
reperfusion pulmonary edema with the need of reintervention and late reperfusion 
pulmonary edema. Clinical presentation, diagnosis and therapy are also discussed in the 
context of chronic thromboembolic pulmonar hypertension. 
Keywords: Hypertension; Pulmonary; Tromboembolism; Chronic; Edema; Reperfusion 
This work expresses the opinion of the author and not of the Faculty of Medicina of 
Lisbon
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Caso Clínico 
Doente do sexo feminino, natural da Ilha de Santiago em Cabo Verde, nascida em 
1968, inicia quadro de cansaço, dispneia de esforço e alguns episódios de síncope de 
esforço em janeiro de 2014. Em abril nota aumento do volume e dor ao nível do 
membro inferior esquerdo. Pelo quadro de cansaço, dispneia de esforço e síncopes é 
internada no Serviço de Medicina do Hospital Agostinho Neto em maio. Neste 
internamento realiza angio-TC do tórax que documentou tromboembolismo pulmonar 
dos ramos segmentares e subsegmentares da artéria pulmonar direita. É evacuada ao 
abrigo do acordo PALOP por IC classe III OMS secundária a TEP e inicia o 
acompanhamento no Hospital de Santa Maria na consulta de Hipertensão Pulmonar em 
outubro de 2014 com diagnóstico de HTP de grupo 4. Numa primeira abordagem 
realiza avaliação analítica, Ecocardiograma, AngioTC e TC Tóraco-abdomino-pélvica, 
Teste de marcha de 6 minutos e Cateterismo direito. 
• Avaliação Analítica: Hb 13,6 g/dl. Estudo autoimunidade e coagulação normais. 
NT-proBNP 999. Serologias Virais negativas. 
• Holter (26/12/2014): Ritmo de base sinusal com a frequência cardíaca variando 
entre 48 e 119 bpm, com a normal variação circadiana. Frequência média do 
registo de 73 bpm. Sístoles prematuras supraventriculares e ventriculares raras. 
Padrão de repolarização ventricular, apresentando infradesnivelamento do 
segmento ST basal com período de acentuação nos períodos de aumento da 
frequência cardíaca. 
• Ecocardiograma (14-1-2015): Cavidades direitas dilatadas. Regurgitação 
tricúspide moderada/grave. Hipertensão pulmonar grave – PSAP estimada em 
+/- 110 mmHg 
• Provas de Função Respiratória (15/01/2015):  Obstrução Bronquiolar, sem 
resposta ao broncodilatador. Capacidade Vital Forçada (FVC) normal. Volume 
expiratório forçado no 1º segundo (FEV1) diminuído (75%). Relação 
FEV1/FVC normal.  
• Cateterismo Direito (26/01/2015): Hipertensão Pulmonar grave (P sistólica 121 
mmHg, P média 66mmHg). Pressão de encravamento capilar pulmonar normal 
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(11 mmHg). Pressão na aurícula direita não elevada (10 mmHg). Resistência 
arteriolar pulmonar 14,55 U Wood. Conclusão: Hipertensão pulmonar grave 
pré-capilar, sem evidência de shunt.  
 
Em março de 2015 inicia a toma de sildenafil. No final do mês percorria 362 metros 
sem paragens na prova de marcha de 6 minutos.  
• Cintigrafia V/Q 13/04/2015 – Estudo da perfusão pulmonar com múltiplas zonas 
de hipoperfusão subsegmentares em ambos os campos pulmonares, mais extensa 
ao nível dos lobos inferiores bilateralmente, mas sobretudo à direita. As 
alterações, contudo, não têm correspondência em alterações da ventilação, sendo 
compatíveis com tromboembolismo pulmonar múltiplo bilateral e extenso.  
• A TC de Tórax (13/07/2015) - Não identificamos aumento das cadeias 
ganglionares nos territórios estudados. Dilatação do coração direito com 
importante refluxo para a veia cava inferior/veias supra-hepáticas. Dilatação do 
tronco comum da artéria pulmonar com 3,4 cm. Artéria pulmonar principal 
direita com 2,4 cm e artéria pulmonar principal esquerda com 2,5 cm. Em ramos 
lobares, segmentares e subsegmentares, envolvendo praticamente todos os 
lobos/segmentos, observam-se alterações da permeabilidade das artérias 
pulmonares traduzidas por oclusão/presença de imagens lineares hipodensas 
intra-luminais e defeitos de repleção com localização periférica. Marcada 
diminuição do calibre das artérias pulmonares em doente com extensas áreas de 
mosaico envolvendo por exemplo praticamente todo o lobo inferior direito, lobo 
superior do pulmão esquerdo e segmentos do restante parênquima pulmonar. 
Não há patologia pleural. Os espaços sub-frénicos estão livres. Conclusão: 
Doente com critérios imagiológicos de hipertensão pulmonar por extenso 
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Figura 1 - TC Tórax (13/07/2015) 
Figura 2 - TC Tórax (13/07/2015) 
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• Eletrocardiograma (25/11/2015) - Ritmo sinusal, 90 bpm, desvio do eixo de 
QRS para a direita e infradesnivelamento do segmento ST. 
 
           Figura 3 - Eletrocardiograma (25/11/2015) 
 
Em maio é proposto a endarterectomia aguardando resposta do centro de referência. 
Decidiu-se substituir o Sildenafil pelo Riociguat. A introdução do Riociguat, em junho 
de 2015, em ambulatório, não foi tolerada por hipotensão sintomática. Decidiu-se então 
fazer titulação de dose de Riociguat em internamento sob monitorização. Doente é 
várias vezes internada para titulação. 
Apesar da sintomatologia persistente, a doente não teve nenhum internamento 
neste período e foi submetida a Tromboendarterectomia Pulmonar a 6 de abril de 2016 
em Papworth, Cambridge. A cirurgia decorreu sem intercorrências e com êxito.  O pós-
operatório complicou com lesão de reperfusão, necessitando de CPAP alguns dias após 
extubação, e tamponamento cardíaco com necessidade de re-intervenção a 10 do mesmo 
mês. Teve alta no dia 22, voltou a Portugal, regressando ao domicilio. No dia seguinte 
recorre ao SU por cansaço e dispneia, apresentando-se estável hemodinamicamente - a 
Gasimetria arterial revelou insuficiência respiratória grave.  
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Admitiu-se o diagnóstico de tromboembolismo pulmonar, embora se tivesse 
considerado remota essa hipótese. Tratava-se de uma doente submetida recentemente a 
PEA, sujeita a viagem de aviação, à admissão com INR supra-terapêutico e 
apresentando quadro de marcada hipoxemia e estabilidade hemodinâmica; a carga 
trombótica previsível para condicionar tal repercussão a nível da função respiratória 
seria manifesta na forma de instabilidade hemodinâmica. 
• TC de Tórax (23/04/2016) - Calibre aumentado do tronco comum da artéria 
pulmonar (31mm), coexistindo dilatação do ramo principal esquerdo (28mm), 
bem como dos ramos arteriais pulmonares lobares e segmentares de forma 
difusa, associando-se a uma dilatação das câmaras cardíacas direitas, com 
aumento da habitual relação VD/VE. Estes aspectos são compatíveis com o 
diagnóstico de hipertensão pulmonar. Atualmente documenta-se a presença de 
trombos ocluindo ramos subsegmentares do segmento posterior do lobo superior 
direito, não observados no estudo prévio de 13/07/2015, bem como defeito 
linear no ramo segmentar anterior do lobo superior direito. Persiste oclusão de 
ramos periféricos distais de forma dispersa. Observam-se várias áreas de 
condensação nos lobos inferiores e inferiores de ambos os pulmões, com 
broncograma aéreo coexistindo densificação em vidro despolido envolvente das 
mesmas e também no lobo médio. Parece-nos existir um pequeno defeito de 
repleção endoluminal que poder corresponder a trombo na vertente superior do 
apêndice auricular direito, a enquadrar com dados do ecocardiograma. Sinais de 
esternotomia, observando-se área de densificação retroesternal (hematoma?) 
com diâmetro AP de 2.6cm, no mediastino anterior e superior condicionando 
ligeira moldagem da vertente distal da crossa do tronco venoso braquiocefálico 
esquerdo. Pequena quantidade de líquido em banda (pericárdico?/ extra-
pericárdico?), no plano do apêndice xifoideu e posteriormente a este. Sem sinais 
de derrame pleural.  
 
A situação clínica e as imagens de angio-TC foram revistas e discutidas com 
Papworth e admitiu-se lesão de reperfusão pulmonar tardia. 
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A doente evoluiu favoravelmente em termos clínicos com posterior extubação, 
sem necessidade de oxigénio, com classe funcional II OMS. Antes da alta realizou 
AngioTC de controlo. 
• TC de Tórax (11/05/2016) - Ligeira redução da área de densificação no 
compartimento mediastínico antero-superior infrajacente a cicatriz de 
esternotomia e que relacionamos com involução dos achados pós cirúrgicos. 
Cone da artéria pulmonar com dimensões no limite superior da normalidade 
(cerca de 3cm). Documentam-se alguns defeitos de repleção da árvore arterial 
pulmonar com morfologia linear e não oclusivo no segmento anterior do lobo 
superior direito e com oclusão do ramo do segmento posterior do lobo superior 
direito, admitindo-se também oclusão de alguns ramos periféricos, distais 
bilateralmente. Continua a admitir-se heterogeneidade na opacificação pelo 
contraste do apêndice auricular direito de difícil avaliação por TC e a integrar 
com elementos clínicos. Restantes estruturas vasculares mediastínicas com 
calibre mantido e contornos regulares. Sem valorizáveis imagens de derrame 
pleural. Importante melhoria radiológica das áreas de consolidação de ambos os 
campos pulmonares documentando-se apenas pequenas áreas de densificação em 










Figura 4 - TC Tórax (11/05/2016) 
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Introdução 
Hipertensão Pulmonar é definida como uma Pressão Arterial Pulmonar média 
(PAPm) acima dos 25 mmHg e é divida em 5 grupos que partilham achados 
patológicos, características hemodinâmicas e conduta terapêutica semelhantes. A 
Hipertensão Pulmonar Tromboembólica Crónica (CTEPH) representa o 4º grupo desta 
classificação.1 É uma doença vascular pulmonar causada por obstrução crónica dos 
ramos da artéria pulmonar, secundária a episódios de embolia pulmonar aguda, sem 
resolução completa do quadro, com formação de fibrose e remodelação dos vasos 
pulmonares.2,3   
Maior parte dos doentes com CTEPH tinham sido diagnosticados previamente 
com Tromboembolismo Pulmonar Agudo (TEP). No entanto, um quarto não 
apresentava história de evento Trombose Venosa Profunda. Não é clara a percentagem 
de doentes que após um episódio de TEP desenvolve CTEPH 4. A verdadeira incidência 
da CTEPH não é conhecida, mas estima-se que esteja entre 1 e 5% nos doentes que 
sobreviveram a um TEP. 5–9 Um estudo clínico realizado em Portugal estimou que a 
população portuguesa tem uma incidência de 1,1 casos por milhão.10 
 
Etiologia 
 Não se sabe ao certo o porquê de certos pacientes com TEP desenvolverem 
CTEPH e outros não.11 Diversos estudos sugerem que um estado hipercoagulativo 
subjacente pode ser responsável nalgumas pacientes.  
Um estudo observacional, que incluiu 122 doentes com CTEPH e 82 controlos 
saudáveis, encontrou que níveis elevados de fator VIII (definido como >230 UI/dL) 
eram mais comuns entre doentes com CTEPH que nos controlos (41 % versus 5%).12 Os 
níveis continuaram elevados após tromboendarterectomia. Estes achados foram 
suportados por um estudo observacional maior que seguiu 360 doentes com 
tromboembolismo venoso durante uma média de 30 meses.13 Os pacientes cujos níveis 
de fator VIII estavam acima do percentil 90 (>234 UI/dL) tiveram um risco aumentado 
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de tromboembolismo venoso recorrente comparado com os pacientes com níveis mais 
baixos (37% versus 5%)12 
Outro marcador pro-trombótico, anticorpos antifosfolípido, foi identificado entre 
10 e 20% dos doentes com CTEPH. 12,14,15 
 Apresentação Clínica 
Não existem sinais e sintomas específicos da CTEPH. Mais comumente os 
doentes apresentam dispneia progressiva, fadiga e intolerância ao exercício. Poderão, 
em fases mais avançadas, apresentar sintomas e sinais de disfunção ventricular direita, 
como angina de peito, síncope e edema periférico.  Por esta falta de especificidade, o 
diagnóstico precoce é complicado, com uma média de tempo de 14 meses entre o inicio 
dos sintomas e o diagnóstico em centros especializados.16 Muitas vezes os sintomas são 
atribuídos à idade, ansiedade ou outros problemas cardiovasculares.  
História 
Em todos os doentes com hipertensão pulmonar deve-se considerar o 
diagnóstico de CTEPH. Deve-se procurar história de tromboembolismo venoso, apesar 
de poder estar ausente. Muitos pacientes apresentam história de tromboembolismo 
venoso meses a anos antes do estabelecimento do quadro.  
Pacientes mais ativos têm tendência a sentir-se mais afetados pela dispneia e a 
intolerância ao exercício, daí ser mais simples o diagnóstico neste grupo em 
comparação com os sedentários.   
Exame Físico 
Após uma colheita exaustiva da história clínica, deverá ser executado o exame 
físico. Poderemos encontrar achados subtis, tais como impulso paraesternal esquerdo, 
diminuição do desdobramento do segundo som cardíaco (S2) e acentuação do 
componente pulmonar do segundo som cardíaco (P2). À medida que a doença avança e 
estabelece-se insuficiência ventricular direita, os doentes podem apresentar distensão 
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venosa jugular, desdobramento fixo de S2, S3, regurgitação tricúspide, hepatomegália, 
ascite, acrocianose e edema periférico. 17 
Diagnóstico 
A CTEPH raramente é o diagnóstico mais considerado pelos médicos na 
presença da sintomatologia inespecífica previamente descrita. Como tal, os doentes são 
submetidos a exames dirigidos ao diagnóstico de outras patologias cardíacas e 
pulmonares – ecocardiografia, radiografia de tórax e testes de função pulmonar – que 
muitas vezes sugere hipertensão pulmonar.   
A ecocardiografia é vastamente usada como ferramenta inicial de diagnóstico. 
Apesar de não ser específica para CTEPH, é sensível à deteção de hipertensão pulmonar 
e disfunção ventricular direita, permitindo a exclusão de patologias cardíacas que 
causem hipertensão pulmonar. Hipertensão pulmonar juntamente com disfunção 
ventricular direita deve aumentar a suspeição de CTEPH num doente com uma história 
compatível. Falta de sinais ecocardiográficos de sobrecarga ventricular direita, 
juntamente com níveis de N-terminal pro-brain natriuretic (NT-proBNP), quase que 
excluem hipertensão pulmonar significativa18. Achados ecocardiográficos frequentes 
incluem: dilatação, hipertrofia e hipocinésia ventricular direita; dilatação auricular 
direita; aumento da sobrecarga ventricular direita, sugerida pelo desvio do septo 
interventricular para o ventrículo esquerdo durante a sístole; e regurgitação tricúspide. O 
gradiente do jato regurgitante tricúspide fornece uma estimativa da pressão arterial 
pulmonar sistólica. Em casos raros, poderão ser visualizados trombos pulmonares 
arteriais proximais.  
Na radiografia de tórax poder-se-á não encontrar qualquer alteração. No entanto, 
é possível apresentar áreas de hiperperfusão ou hipoperfusão com aumento ou 
assimetria do calibre das artérias pulmonares centrais. Nalguns pacientes, esse aumento 
tem sido erroneamente interpretado como adenopatia hilar. A silhueta cardíaca pode 
refletir aumento flagrante da aurícula e do ventrículo direitos. Frequentemente, a 
presença de hipertrofia e aumento do ventrículo direito só são visualizados, numa 
incidência de perfil, pela invasão do espaço retroesternal.19 
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 Nas provas de função respiratória maior parte dos doentes tem diminuição na 
capacidade de difusão do monóxido de Carbono (DLCO), que é desproporcional em 
relação a restantes achados espirométricos. Um ligeiro padrão restritivo ou obstrutivo 
por vezes está presente, apesar da espirometria ser frequentemente normal. O padrão 
restritivo poderá estar relacionado com processos cicatriciais parenquimatosos. 20 
Assim que se diagnostica a hipertensão pulmonar, o doente deverá ser submetido 
à avaliação de CTEPH. A suspeita deve ser alta, principalmente se se encontrar história 
de tromboembolismo venoso. Apesar da pouca eficácia no TEP, a cintigrafia de 
Ventilação-Perfusão pulmonar (V/Q scan) é o exame complementar de diagnóstico 
preferido. Quando comparada com a Angiografia por Tomografia Computadorizada 
(AngioTC), a V/Q scan teve sensibilidade superior a 96% na deteção de CTEPH, ao 
passo que a AngioTC teve 51%.21 Uma V/Q scan normal consegue excluir o 
diagnóstico de CTEPH e tem a capacidade de diferenciar a hipertensão pulmonar dos 
grandes vasos (ex: CTEPH, sarcoma da artéria pulmonar) da dos pequenos vasos (ex: o 
grupo 1 – hipertensão arterial pulmonar [PAH]). Doentes com CTEPH têm um ou mais 
defeitos segmentares, ou defeitos ainda maiores, ao passo que doentes com PAH 
normalmente têm V/Q scans normais ou achados caraterísticos de defeitos 
subsegmentares. 22 
A V/Q scan não é perfeita e frequentemente subestima a extensão da obstrução 
vascular. 23 Canais que passam através de lesões obstrutivas centrais ou fluxo parcial à 
volta destas (resultante de um complexo padrão de recanalização e organização do 
trombo) permitem ao agente radioativo chegar à periferia do pulmão, sobrestimando a 
perfusão de áreas hipoperfundidas, dependendo na distribuição do fluxo. Para além 
disto, existem outras doenças pulmonares hipertensivas que podem estar associadas a 
grandes defeitos ou defeitos segmentares de perfusão. Nestas incluem-se o sarcoma da 
artéria pulmonar, doença veno-oclusiva pulmonar, mediastinite fibrosante, vasculite dos 
grandos vasos pulmonares e compressão extrínseca dos vasos pulmonares (arterial ou 
venosa). 
Quando a V/Q scan sugere CTEPH, temos ao nosso dispor a angiografia 
pulmonar e o cateterismo do coração direito para complementar o diagnóstico. Ambos 
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os exames são indicados para confirmar e quantificar a hipertensão pulmonar, excluir 
diagnósticos diferenciais e definir a acessibilidade cirúrgica da lesão obstrutiva. 
Permitem ainda confirmar que uma componente da elevação da resistência vascular 
pulmonar, deve-se a doença cirurgicamente acessível, e não de um trombo distal, uma 
arteriopatia secundária ou hipertensão pulmonar venosa. 24 Normalmente estes dois 
exames são realizados em conjunto, reduzindo assim o risco e a inconveniência para o 
paciente. 
Para além de ajudar no procedimento da angiografia pulmonar, o cateterismo 
cardíaco direito fornece informação prognóstica precisa, que pode ser usada para avaliar 
a resposta à terapêutica vasodilatadora. Uma redução na pressão da artéria pulmonar, 
após administração de um vasodilatador (óxido nítrico inalado), pode ser indicativa de 
aumento da sobrevida a longa-prazo de pacientes com CTEPH, que são submetidos a 
tromboendarterectomia pulmonar. 25 A PAPm ≥25 mmHg, pressão de encravamento 
pulmonar ≤ 15 mmHg e resistência vascular pulmonar (PVR) > 2 unidades de Wood 
confirmam o diagnóstico de CTEPH, na presença obstruções tromboembólicas crónicas 
ou organizadas. É essencial correlacionar os valores hemodinâmicos inferidos no 
cateterismo cardíaco direito com as obstruções visualizadas.2 
Os achados angiográficos na CTEPH diferem dos defeitos intraluminais vistos 
num TEP. Existem cinco padrões descritos: lesão estenosante em anel, lesão em rede, 
lesão subtotal, lesão oclusiva total e lesão tortuosa.26 
Temos outros meios complementares de diagnóstico alternativos à nossa 
disposição - AngioTC e a Ressonância Magnética (RM). 
A AngioTC tem a vantagem de ser uma técnica não invasiva, de cortes 
transversais, com uma resolução espacial próxima à angiografia pulmonar 
convencional. Podemos visualizar hipertrofia ventricular direita, material 
tromboembólico dentro das artérias pulmonares dilatadas, fluxo colateral nas artérias 
brônquicas e atenuação do mosaicismo parenquimatoso pulmonar.27 Num estudo 
observacional que avaliou 55 pacientes, com suspeita de CTEPH, foram detetados 
êmbolos centrais pulmonares com a mesma precisão em ambas as técnicas. No entanto, 
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a doença segmentar foi detetada com maior segurança com a angiografia pulmonar 
convencional.  28  
A AngioTC pode complementar a informação adquirida na V/Q scan, ao 
providenciar mais informação sobre a localização anatómica e a acessibilidade 
cirúrgica. Assim como a V/Q scan, a AngioTC pode subestimar a extensão da obstrução 
vascular.  
 Apesar da limitada acessibilidade e elevado custo, a RM é uma técnica não 
invasiva, sem exposição a radiação, que oferece algum potencial no diagnóstico de 
CTEPH. Permite a avaliação morfológica, anatómica e funcional do coração e da 
circulação pulmonar. Um estudo submeteu 78 doentes a RM contrastada com gadolínio. 
Comparada com V/Q scan e a AngioTC, a RM teve uma sensibilidade (92, 94 e 96, 
respetivamente) e especificidade (92, 98 e 90, respetivamente) comparáveis para o 
diagnóstico de CTEPH. Mais estudos que comparem diretamente a RM com outros 
métodos complementares de diagnóstico, terão de ser realizados antes que a possamos 
usar rotineiramente como meio diagnóstico de CTEPH. 29 
 
Terapêutica 
 A terapêutica mais eficaz é a cirurgia por Tromboendarterectomia pulmonar. A 
terapêutica médica não é curativa e os seus efeitos são relativamente modestos, sendo 
indicada em poucos casos.  
 O primeiro passo é anticoagular estes pacientes para prevenir trombose in situ da 
artéria pulmonar e tromboembolismo venoso recorrente. 3 
 
Tromboendarterectomia Pulmonar 
Indicações e Preparação 
 A Tromboendarterectomia é o único tratamento potencialmente curativo. Avaliar 
os doentes para a cirurgia é o passo seguinte à anticoagulação. Mesmo doentes com 
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sintomatologia leve e alterações hemodinâmicas ligeiras devem ser submetidos a 
avaliação, porque a cirurgia precoce pode prevenir o desenvolvimento de vasculopatia 
irreversível. A decisão para avançar com a cirurgia é baseada em quatro critérios: 
acessibilidade cirúrgica do trombo; a presença de anormalidades ventilatórias ou 
hemodinâmicas; comorbilidades e risco cirúrgico; e a vontade e motivação do paciente 
para ser submetido ao procedimento. 30 
 Esta cirurgia só consegue remover trombos que estejam nas artérias pulmonares 
centrais, lobares ou segmentares. Obstruções mais distais não podem ser removidas. 
Normalmente, os pacientes são submetidos a angiografia pulmonar para definir a 
extensão e a localização da obstrução. Assim que a distribuição tromboembólica é 
definida, o médico avança para a cirurgia se as obstruções proximais, passíveis de 
remoção, são em proporção suficiente para a redução da resistência vascular pulmonar. 
Caso a maioria dos trombos seja distal, inoperável, ou exista uma vasculopatia 
irreversível, a resseção poderá não ter qualquer impacto.31 Esta é uma decisão crucial, já 
que o sucesso cirúrgico correlaciona-se positivamente com a diminuição da RVP. Em 
contraste, falência na diminuição da RVP está associada a resultados desfavoráveis, tais 
como: incapacidade de realizar descontinuação do bypass cardiopulmonar, instabilidade 
hemodinâmica pós-cirúrgica precoce, morte pós-cirúrgica precoce e resultados pobres a 
longo prazo, particularmente em pacientes com hipertensão pulmonar grave e disfunção 
ventricular direita. 31,32  
 No que concerne ao segundo critério de decisão cirúgica, maior parte dos 
doentes que estão a ser considerados para cirurgia têm anormalidades hemodinâmicas 
graves em repouso (RVP entre 600 e 1200 dynes-dec/cm5).30 Contudo, anormalidades 
menos graves em repouso (RVP >300 dynes-dec/cm5) poderão garantir consideração 
para cirurgia, dado o potencial para a progressão da alteração hemodinâmica e o 
desenvolvimento de uma vasculopatia irreversível. Na ausência de alterações 
hemodinâmicas substanciais em repouso, a cirurgia deve ser considerada nas seguintes 
situações30:  
• Aumento considerável da hipertensão pulmonar com o exercício ligeiro. Isto 
sugere que a pressão arterial pulmonar e a carga de trabalho do ventrículo direito 
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irão aumentar significativamente durante as atividades da vida diária, resultando, 
a posteriori, em hipertensão pulmonar progressiva, mesmo em repouso.  
• Intolerância significativa ao exercício, devido ao aumento do espaço morto e 
exigências ventilatórias altas, sem alterações hemodinâmicas substanciais, 
especialmente aqueles em que uma única artéria pulmonar está envolvida.  
A colocação de um filtro na veia cava inferior deve ser considerada antes da 
cirurgia, dado o risco de recorrência de embolia a longo prazo, especialmente no pós-
operatório, em que complicações hemorrágicas podem contraindicar a administração de 
anticoagulantes, mesmo profilaticamente. A angiografia coronária também deve ser 
considerada no pré-operatório para doentes com risco de doença arterial coronária. A 
cirurgia de bypass coronário, se necessária, pode ser efetuada em simultâneo com a 
endarterectomia, sem risco cirúrgico adicional. 30 
Técnica Cirúrgica 
 A Tromboendarterectomia Pulmonar envolve uma esternotomia mediana, bypass 
cardiopulmonar e períodos de paragem circulatória hipotérmica profunda. A 
esternotomia mediana permite o acesso às artérias pulmonares, assegura uma remoção 
mais completa do material obstrutivo e diminui a probabilidade de disrupção do fluxo 
arterial brônquico colateral. A disseção das artérias pulmonares acontece por via 
pericárdica e a cavidade pleural não é abordada.  
 O bypass cardiopulmonar, com períodos de paragem circulatória hipotérmica, 
providencia um campo cirúrgico sem sangue, essencial para disseções lobares e 
segmentares meticulosas. Períodos de paragem circulatória estão limitados a 20 minutos 
cada (em regra, um cirurgião experiente, consegue realizar uma endarterectomia 
unilateral neste tempo). 
 A Tromboendarterectomia Pulmonar não se assemelha, de todo, com a 
embolectomia pulmonar aguda. A neoíntima não é facilmente reconhecível numa 
doença tromboembólica crónica, sendo necessária uma verdadeira endarterectomia. Isto 
requer uma disseção cuidadosa entre material crónico endotelizado e a intima nativa.   
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Pós-operatório 
 O período pós-cirúrgico pode ser complexo, sendo necessário assegurar 
monitorização e gestão terapêutica adequadas. O foco inicial prende-se com a 
minimização do consumo de oxigénio sistémico, otimização da pré-carga ventricular 
direita e suporte inotrópico apropriado.33 
 Os doentes que possuem CTEPH são mantidos em anticoagulação para o resto 
da vida. 34 Esta terapia é iniciada no pré-operatório e finalizada no pós-operatório. 
 As complicações cirúrgicas podem ser comuns a outras cirurgias cardiotorácicas 
(arritmias, atelectasias, infeção da ferida, derrame pericárdico e delírio). Poderão 
ocorrer ainda duas complicações com prejuízo significativo para as trocas gasosas: 
roubo arterial pulmonar e edema pulmonar de reperfusão. 
 O roubo arterial acontece em cerca de 70% dos pacientes que são submetidos à 
cirurgia. Refere-se à redistribuição, no pós-operatório, do fluxo arterial pulmonar a 
partir de segmentos bem perfundidos para segmentos endarterectomizados, com 
subsequente mismatch de ventilação-perfusão e hipoxemia.35 Apesar de não ser 
completamente compreendido, o mecanismo provável é a existência de um diferencial 
de resistências na vascularização pulmonar após a cirurgia. Após terapêutica de suporte 
hospitalar (oxigénio suplementar, ventilação mecânica), esta complicação resolve-se na 
maior parte dos doentes, após 2 semanas da alta, sem ser necessário oxigénio 
suplementar.36 
 O edema pulmonar de reperfusão, que ocorre aproximadamente em 30 % dos 
doentes, é um tipo de edema pulmonar de alta permeabilidade (não cardiogénico).37,38 
Tipicamente acontece em áreas do pulmão das quais trombos proximais foram 
removidos. Poderá surgir passadas 72 horas da cirurgia e varia na gravidade. As suas 
manifestações vão desde ligeira hipoxémia pós-operatória até edema hemorrágico 
pulmonar agudo resultando em morte. Oxigenação veno-venosa por membrana 
extracorpórea, poderá ser necessária, em pacientes cuja gestão médica otimizada 
(diurese, estratégia ventilatória protetiva) é insuficiente para providenciar oxigenação 
adequada.   
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 Prever os doentes que desenvolverão edema pulmonar é difícil. Num estudo em 
que os doentes foram submetidos a angioplastia pulmonar transluminal percutânea 
(PTPA), como terapia de CTEPH, foi desenvolvido um score preditor de Edema 
Pulmonar – Pulmonary Edema Predictive Scoring Index (PEPSI). PEPSI é uma medida 
da mudança no fluxo arterial pulmonar antes e depois da PTPA. 39 Um score de PEPSI 
alto (valor cut-off de 35.4) foi associado a um risco aumentado de edema de reperfusão. 
Este score necessita de ampla validação antes de poder ser usado na predição de risco de 
edema, pós PTPA ou pós endarterectomia.  
 A abordagem de tratamento do edema pós-tromboendarterectomia pulmonar é 
de suporte (oxigénio suplementar, ventilação mecânica e, ocasionalmente, 
anticoagulação), apesar de alguns case report e pequenos case series sugerirem que 
óxido nítrico pode ser vantajoso.38,40,41 Julga-se que o óxido nítrico inalado promova a 
dilatação dos vasos que perfundem um alvéolo adequadamente ventilado, melhorando o 
rácio ventilação-perfusão e reduzindo a gravidade da hipoxemia.  
 Edema pulmonar de reperfusão e roubo arterial pulmonar podem ocorrer em 
conjunto. Nesta situação, a hipoxemia pode ser particularmente grave, pois o fluxo de 
sangue pulmonar é direcionado para áreas edematosas, não complicadas, que 
contribuem para uma troca gasosa ineficaz. 
 Hipertensão pulmonar residual após cirurgia poderá ser uma indicação para 
terapêutica médica.42 
 A repetição da cirurgia tem sido realizada com sucesso em pacientes que tinham 
sido submetidos a uma endarterectomia unilateral ou que tiveram obstrução vascular 
pulmonar recorrente. A morbilidade e mortalidade da segunda cirurgia é comparável ao 
primeiro procedimento, mas a melhoria na hemodinâmica é menos significativa. 43 
Resultados 
 A mortalidade peri-operatória tem vindo a diminuir entre os pacientes que são 
submetidos a cirurgia ao longo dos anos, segundo vários estudos observacionais. 42,44 
Um estudo dinamarquês demonstrou uma baixa mortalidade intra-hospitalar de 2.5% 
entre 2011 e 2016. 45  O edema de reperfusão pulmonar e a falência ventricular direita, 
devido a hipertensão pulmonar residual, são as causas mais frequentes de morte.30 
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Paragem cardíaca, falência multiorgânica, hemorragia mediastínica incontrolável, sépsis 
e hemorragia pulmonar maciça também podem ocorrer. A melhoria hemodinâmica 
poder ser significativa e imediata após a tromboendarterectomia, com marcada redução 
nas pressões arteriais pulmonares e na resistência vascular pulmonar. 30,46–48 Num 
estudo, a redução média da resistência vascular pulmonar foi quase de 70% e valores 
que variavam entre 200 e 350 dynes-dec/cm5 eram frequentemente alcançados. 49 A 
melhoria hemodinâmica está associada à melhoria dos sintomas e dos sinais físicos. A 
ecocardiografia demonstra uma diminuição no tamanho das câmaras cardíacas direitas, 
normalização do septo interventricular e diminuição ou resolução da regurgitação 
tricúspide. 50–52 
 A mortalidade a longo-prazo é baixa em doentes que sobrevivem 3 meses após 
a cirurgia. Num estudo observacional que seguiu 137 doentes, apenas 6 (4%) morreram 
por causas relacionadas com CTEPH durante os 4 anos de período de seguimento. 53 
Num outro estudo em que 880 doentes foram submetidos à cirurgia, a sobrevida foi de 
86% a 1 ano, 84% a 3 anos, 79% a 5 anos e 72% a 10 anos.54 Poucas mortes foram 
devido a falência ventricular direita. No entanto, uma pressão pulmonar arterial média ≥ 
38 mmHg foi associada a uma pior sobrevida.  
 O tromboembolismo recorrente, que requer a repetição da endarterectomia, 
acontece em menos de 0,5% de todos os doentes.43 Muitos doentes que desenvolvem 
doença tromboembólica recorrente tiveram uma gestão inadequada da anticoagulação 
e/ou não realizaram a colocação do filtro da veia cava inferior. 
 A melhoria hemodinâmica e sintomática geralmente persiste, segundo estudos 
que seguiram os pacientes até 1 ano. 46,48 A melhoria a longo-prazo é muito 
provavelmente multifatorial: redução da pós-carga ventricular direita por diminuição da 
hipertensão pulmonar, resolução da anemia pós-cirúrgica e melhoria do matching 
ventilação-perfusão, à medida que o roubo arterial pulmonar se resolve. Maior parte dos 
doentes é classe funcional III ou IV da New York Heart Association (NYHA) antes da 
cirurgia e melhora para classe I ou II no pós-operatório. 55 
 Hipertensão pulmonar persistente ocorre entre 5 a 35% dos pacientes que é 
submetido à cirurgia, 42,56–58 provavelmente por tromboêmbolos distais inesperados ou 
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vasculopatia irreversível. 30 É possível que pacientes com hipertensão pulmonar 
persistente consigam alcançar melhoria funcional e sobrevida equivalente àqueles em 
que esta não persiste. 58 Isto pode indicar que a redução na resistência vascular 
pulmonar é mais importante do que o valor final da mesma.30 
  
Angioplastia pulmonar percutânea por balão 
 Há informação limitada quanto ao potencial deste procedimento em pacientes 
com CTEPH inoperável.59–65 Este procedimento acarreta um risco significativo de 
edema pulmonar de reperfusão, embolia sistémica e cerebral e perfuração pulmonar. 




 Em doentes que tenham sido submetidos à cirurgia, com resultados 
hemodinâmicos inadequados e falha na terapia médica subsequente, e nos não 
candidatos a tromboendarterectomia pulmonar, dada a distribuição anatómica ou a 
extensão dos tromboembolismos, o transplante duplo pulmonar é uma alternativa 
cirúrgica.30 
Terapêutica Médica 
 O tratamento médico para CTEPH refere-se ao uso de vasodilatadores 
pulmonares e agentes remodeladores para diminuir a resistência vascular pulmonar e a 
pressão arterial pulmonar, melhorando os sintomas e sinais, como a capacidade de 
exercício e oxigenação. Esta terapêutica não é curativa e os seus efeitos são 
relativamente modestos, estando apenas indicada nalguns casos. 
Indicações e Resultados  
Poucas são as situações clínicas em que o tratamento médico pode ser indicado: 
não candidatos a cirurgia; resultados hemodinâmicos e funcionais subótimos após 
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cirurgia; e como ponte para a intervenção cirúrgica em doentes com hipertensão 
pulmonar grave e disfunção ventricular direita.3,30 As duas primeiras indicações têm 
evidência mais forte que suporte a sua eficácia.  
A CTEPH e hipertensão arterial pulmonar idiopática partilham o uso do mesmo 
tratamento médico. Incluem fármacos das seguintes classes: prostanóides (epoprostenol, 
treprostinil, iloprostol), estimuladores da guanilato ciclase solúvel (riociguat), 
antagonistas do recetor de endotelina (bosentano, ambrisentano, macitentano) e 
inibidores da fosfodiesterase 5 (sildenafil, tadalafil, vardenafil). 
Diversos estudos em doentes com CTEPH têm mostrado que os antagonistas do 
recetor de endotelina, principalmente o bosentano oral, melhoram os parâmetros 
fisiológicos, sintomas e a capacidade de exercício.66–69 No único ensaio aleatorizado 
controlado com placebo (BENEFiT), 157 doentes (classe funcional II a IV da OMS; 
ligeira a grave) com CTEPH inoperável (ou CTEPH persistente após cirurgia) foram 
atribuídos aleatoriamente para receber placebo ou bosentano oral por 16 semanas.68 
Quando comparado com o placebo, o bosentano foi associado a uma melhoria da 
resistência vascular pulmonar e do índice cardíaco. No entanto, não melhorou a 
capacidade de exercício nesta população. 
Consistente com estes resultados, uma revisão sistemática de 10 estudos 
observacionais e do ensaio BENEFiT, concluiu que iniciar o bosentano na CTEPH 
inoperável foi associado a: aumento da capacidade de exercício, medida pela prova de 
marcha de 6 minutos (diferença média ponderada [DPM] de 35,9 metros; 95% IC 33.6-
38.2); diminuição da pressão da artéria pulmonar (DPM de 2,62 mmHg; 95% IC 2.44-
2.8); e aumento do índice cardíaco (DPM de 0,23 L/min/m2;  95% CI 0.22-
0.25 L/min/m2).67 
A segurança e viabilidade do macitentano também foi relatada no ensaio 
MERIT-1.69 No entanto, são necessários mais estudos com resultados significativos. 
O Riociguat é um estimulador da guanilato ciclase solúvel e, como o próprio 
nome indica, estimula e aumenta a sensibilidade do recetor da guanilato ciclase ao óxido 
nítrico, um vasodilatador pulmonar. Estudos com este agente em doentes com CTEPH 
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inoperável (Classe funcional II a III da OMS; doença ligeira a moderada) relataram 
melhoria da capacidade de exercício e da hemodinâmica pulmonar.70–73 
Um ensaio multicentrado, aleatorizado, controlado com placebo estudou 261 
doentes com CTEPH inoperável (189 doentes) ou com hipertensão pulmonar persistente 
(72 doentes) após tromboendarterectomia pulmonar (CHEST-1).72 Comparado com o 
placebo, os doentes com riociguat (0,5 a 2,5 mg três vezes por dia durante 16 semanas) 
apresentaram melhoria na prova de marcha 6 minutos (aumento de 39 m versus 
diminuilão de 6 m) e na resistência vascular pulmonar. Este fármaco teve um perfil de 
segurança favorável, sem diferenças relatadas entre os dois efeitos adversos graves mais 
comuns: falência ventricular direita (3%) e síncope (2 a 3%). Um estudo extensivo de 
seguimento a longo-prazo (CHEST-2) relatou que terapia prolongada até dois anos com 
riociguat resultou num perfil de segurança e eficácia semelhante.74,75 
  Em relação aos inibidores da fosfodiesterase 5, foi realizado um ensaio duplo-
cego, controlado por placebo, em que 19 doentes com CTEPH inoperável foram 
aleatoriamente designados para a toma sildenafil oral ou placebo.76 Às 12 semanas, o 
grupo que estava sob o sildenafil obteve uma melhoria de classe funcional da OMS e 
diminuição na resistência vascular pulmonar, mas não havia diferença na capacidade de 
exercício. Ao grupo controlo, posteriormente, foi fornecido sildenafil e fez-se 
seguimento após 12 meses. Nessa altura, os doentes obtiveram uma melhoria da 
capacidade de exercício, dos sintomas e da resistência vascular pulmonar, em 
comparação ao inicio do estudo.  
 Um pequeno número de estudos declarou benefícios dos prostanóides para 
pacientes com CTEPH inoperável.77–84 Um estudo de coorte retrospetivo avaliou os 
efeitos do epoprostenol em 27 doentes com CTEPH inoperável, classe funcional III a IV 
da NYHA (doença moderada a grave). Comparado com os valores base, 3 meses após a 
infusão de epoprostenol, houve diminuição da resistência vascular periférica e da 
pressão da artéria pulmonar, assim como uma melhoria na capacidade de exercício. 
Quase metade dos doentes tiveram uma melhoria na classe funcional da NYHA. 80 Num 
outro ensaio, não controlado, com 28 doentes com CTEPH grave inoperável que foram 
tratados com treprostinil subcutâneo, a sobrevida a 5 anos foi de 53%, comparado com 
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os 16% de controlos históricos.81 O cateterismo cardíaco direito de 19 doentes após 20 
meses de terapia revelou melhoria da resistência vascular pulmonar. O Iloprostol foi 
estudado num ensaio onde 203 doentes com hipertensão pulmonar (57 dos quais tinham 
CTEPH inoperável) receberam, aleatoriamente, o fármaco inalado ou o placebo durante 
12 semanas.82 O Iloprostol inalado melhorou a capacidade de exercício, a classe 
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